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Anamnese

Ein 73-jdhriger Mann stellte sich wegen ei-
nes vor 1-2 Tagen aufgetretenen Schwere-
gefiihls des rechten Armes und verwasche-
ner Sprache in unserer Klinik vor.

In den zwei Monaten zuvor hatte der
Patient tiber heftigste, pulsierende Kopf-
schmerzen, Flimmersehen, eine Claudi-
catio masticatoria sowie allgemeine Ab-
geschlagenheit geklagt. Vier Wochen vor
Aufnahme war bei dem Patienten in einer
anderen Klinik eine Arteriitis temporalis
klinisch und histologisch gesichert wor-
den. Mit einer dort begonnenen Predniso-
lon-Therapie (100 mg/Tag) war der Pati-
ent klinisch wieder beschwerdefrei und
die initial deutlich erhohte Blutsenkungs-
geschwindigkeit kehrte in den Normbe-
reich zuriick, so dass eine sukzessive Re-
duktion der Kortisondosis auf zuletzt 30
mg/Tag Prednisolon erfolgte. Der Pati-
ent erhielt zusitzlich Clopidogrel 75 mg/
Tag zur Thrombozytenaggregationshem-
mung.

In der Magnetresonanztomographie
(MRT) mit MR-Angiographie konnten
zum Zeitpunkt der priméiren Diagnose-
stellung der Arteriitis temporalis keine fri-
schen ischdmischen Areale oder hohergra-
digen Stenosen nachgewiesen werden. Es
zeigte sich lediglich eine vaskuldre Leuken-
zephalopathie, die auf einen vorbekannten
arteriellen Hypertonus zuriickgefithrt wer-
den konnte. Weitere Vorerkrankungen wa-
ren nicht bekannt.
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Multiple Ischamien im
vertebrobasilaren Stromgebiet
bei Arteriitis temporalis

Klinisch-neurologischer Befund Diagnostik, Verlauf und Therapie
Im Vordergrund standen eine Dysarthrie,
eine Gangataxie und eine rechtsseitige
gliedkinetische Ataxie mit Dysmetrie und
Dysdiadochokinese. Zusitzlich fanden
sich eine leichtgradige Hemiparese rechts
und eine diskrete periphere Fazialisparese
links. Der iibrige neurologische und der in-
ternistische Befund waren unauffillig.

Eine native Computertomographie des
Schidels bei Aufnahme erbrachte bis
auf die MR-tomographisch vorbeschrie-
bene vaskuldre Leukenzephalopathie kei-
nen pathologischen Befund. Dopplerso-
nographisch ergab sich bei jeweils patho-
logischen Spektren mit systolisch beton-
ten Fliissen mit Anschlagsphdnomen im

Abb.1 A MRT-Flair-Sequenzen mit multiplen frischen zerebelldren und Hirnstammischamien.
In der kontrastmittelunterstiitzten MR-Angiographie schméchtige, segmental hochgradig ste-
nosierte Aa. vertebralis mit verschlossener distaler A. vertebrales rechts. Hochgradige Steno-
sen der proximalen A. basilaris
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Zusammenfassung - Summary

distalen GefafSabschnitt der Verdacht auf
hochgradige Vertebralisstenosen beidseits,
wobei ein Verschluss nicht sicher abge-
grenzt werden konnte. Die Blutsenkungs-
geschwindigkeit (BSG) war mit 85 mm in
der ersten und 155 mm in der zweiten Stun-
de erneut deutlich erhoht.

Unter der Annahme eines Rezidives
der vorbekannten RZA mit Einbeziehung
der Vertebralarterien wurde die Kortison-
dosis auf 500 mg/Tag Methyl-Predniso-
lon i. v. erhoht. Im Verlauf der néchsten
4 Tage nahm die Ataxie zu, es kam zu ei-
nem Verlust der Gehfihigkeit und Aus-
pragung einer Anisokorie rechts > links
sowie eines ,Down-beat-Nystagmus® Be-
gleitend entwickelte sich eine Pneumonie,
so dass der Patient auf die Intensivstation
unseres Hauses verlegt werden musste.

Trotz antibiotischer Therapie und PTT-
wirksamer intravendser Heparingabe ver-
schlechterte sich der Zustand weiter mit
Auftreten einer Oxygenierungsstérung, so
dass eine invasive Beatmung notwendig
wurde. Magnetresonanztomographisch
stellten sich am 7. Tag nach Aufnahme aus-
gedehnte, raumfordernde Kleinhirn- und
Ponsinfarkte dar. MR-angiographisch zeig-
ten sich multiple, segmentale, hochgradi-
ge Stenosen der Arteria vertebralis links
sowie ein distaler Vertebralisverschluss
rechts (8 Abb. 1).

Aufgrund der klinischen Verschlechte-
rung und des eindrucksvollen Befundes
der zerebralen Bildgebung wurde die im-
munsuppressive Therapie eskaliertund1 g
Cyclophosphamid . v. als Stof$therapie ver-
abreicht. Daraufhin besserte sich der Zu-
stand des Patienten jedoch nur leichtgra-
dig. Unter der antibiotischen Therapie war
die Pneumonie riickldufig, so dass der Pati-
ent nach 3 Tagen invasiver Beatmung extu-
biert wurde und eine suffiziente Spontan-
atmung bestand.

Zwei Tage spiter jedoch kam es zu ei-
nem plétzlichen Atemstillstand mit konse-
kutivem zentralen Kreislaufversagen, wel-
ches eine notfallmiflige Reintubation not-
wendig machte. In einer erneuten Compu-
tertomographie des Schédels war nun eine
nahezu komplette Infarzierung von Pons
und Mittelhirn nachzuweisen. Der Patient
verstarb zwei Tage spdter im kardiozirkula-
torischen Versagen.
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Multiple Ischamien im vertebrobasilaren Stromgebiet

bei Arteriitis temporalis

Zusammenfassung

Berichtet wird tiber einen 73-jahrigen Pa-
tienten mit vordiagnostizierter Arteriitis
temporalis, der sich mit einer Parese des
rechten Armes sowie einer Dysarthrie vor-
stellte. Eine entziindliche Mitbeteiligung
der Vertebralarterien bei Riesenzellarte-
riitis (RZA) verursachte multiple zerebra-
le Ischdmien im Bereich des vertebrobasi-
ldren Stromgebietes, die trotz intensiver
immunsuppressiver Therapie zu einem
zentralen Kreislaufversagen fiihrten. Der
Fall verdeutlicht, dass ein promptes An-
sprechen der Symptome der RZA auf Ste-

roide nicht mit einer Remission des syste-
mischen vaskulitischen Geféprozesses
gleichzusetzen ist und die Reduktion der
Steroiddosis nur sehr langsam erfolgen
darf. Eine erhéhte Wachsamkeit fiir einen
moglichen, initial okkulten Mitbefall hirn-
versorgender GefaRe dieser primar syste-
mischen Vaskulitis ist geboten.

Schliisselworter

Arteritis temporalis - Riesenzellarteriitis -
Vertebralarterien - Immunsuppression -
Vaskulitis

Multiple ischemic vertebrobasilar lesions in temporal arteritis

Summary

We report a 73-year-old patient with gi-
ant cell arteritis who presented with
right arm paresis and dysarthria. Vasculi-
tis of the vertebral arteries induced mul-
tiple ischemic cerebral lesions in the ver-
tebrobasilar territory, ultimately leading
to death despite intensive immunosup-
pressive therapy. This case illustrates that
prompt relief from symptoms of giant cell
arteritis upon steroid treatment does not

correspond to a remission of the vasculi-
tic process itself. Clinicians should there-
fore be aware of the possible occult in-
volvement of the vertebral or other ma-
jor arteries.

Keywords

Temporal arteritis - Giant cell arteritis -
Vertebral arteries - Immunosuppression -
Vasculitis
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Befund bei Autopsie

In der Obduktion zeigten sich ausgedehn-
te postischamische Nekroseareale unter-
schiedlichen Alters in weiten Teilen von
Kleinhirn und Hirnstamm. Die histologi-
sche Aufarbeitung der Vertebralarterien
bestitigte den klinischen Verdacht einer
RZA mit typischem segmentalen Befall
dieser Arterien, der schon zuvor in der
MR-Angiographie vermutet worden war.
Bemerkenswerterweise war die Beteili-
gung der A. vertebralis auch im intrakrani-
ellen Abschnitt nachweisbar (8 Abb. 2).

Diskussion

Das frithe Auftreten eines Rezidives nach
rascher Dosisreduktion der Steroidthera-
pie und der Befall der Vertebralarterien
mit letztlich letalem Ausgang sind die be-
sonderen Merkmale des hier vorgestellten
Falles einer Riesenzellarteriitis.

Nach anfianglich typischer Sympto-
matik wurde bei dem Patienten mittels Bi-
opsie der A. temporalis durch den histolo-
gischen Nachweis einer transmuralen, gra-
nulomatosen Entziindung mit Riesenzel-
len die RZA bewiesen. Die Biopsie wird
empfohlen, da die Diagnose der RZA eine
Steroidlangzeittherapie mit potenziell er-
heblichen Nebenwirkungen nach sich
zieht. Die generelle Notwendigkeit einer
Biopsie wird kontrovers diskutiert, ein ne-
gatives Ergebnis schliefS3t die RZA nicht
aus [1, 2].

In der Therapie wird bei Fehlen oph-
thalmologischer Symptome initial die
Gabe von 60-100 mg Prednisolon pro
Tag per os empfohlen, bei drohender Er-
blindung oder vital bedrohlichen Kompli-
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Abb.2 < Histologischer
Querschnitt durch die A.
vertebralis. Man erkennt
das iiberwiegend aus
Lymphozyten bestehen-
de Infiltrat mit Bildung
von charakteristischen
Riesenzellen (Pfeil)

kation auch empirisch eine anfingliche in-
travenose Pulstherapie mit 500-1000 mg
Prednisolon pro Tag [3]. Die Einleitung
der Steroidtherapie muss insbesondere bei
drohendem Visusverlust sofort, d. h. vor
der Biopsie erfolgen. Steroide fithren wie
bei unserem Patienten meist innerhalb we-
niger Tage zu einer Verbesserung der Kopf-
schmerzen und der systemischen Sympto-
me sowie einer Normalisierung des CRP.
Diese rasche Besserung wird mit der aus-
geprigten Inhibition des an einer Viel-
zahl von Entziindungsvorgéingen betei-
ligten NFxB-Signalweges durch Steroide
assoziiert. Die intramurale Gefdflentziin-
dung, unterhalten durch eine lokale Inter-
feron-y- (IFN-y-)Produktion aus T-Lym-
phozyten, ist dagegen relativ resistent ge-
geniiber der Wirkung von Steroiden und
kann trotz Langzeittherapie {iber Jahre
persistieren [4]. Dieser Zusammenhang
erklart sowohl das Auftreten von Gefaf3-
lasionen (Dissektionen, Infarkte) unter ei-
ner scheinbar ausreichenden Steroiddosis
als auch die Beobachtung, dass die Biopsie
der A. temporalis noch Wochen nach Be-
ginn der Steroidtherapie eine hohe Sensiti-
vitat aufweist [s, 6].

Die Reduktion der Kortisondosis soll-
te erst dann beginnen, wenn der Patient
wieder beschwerdefrei ist und Blutsen-
kungsgeschwindigkeit bzw. CRP wieder
im Normbereich liegen, d. h. nach etwa 2-
4 Wochen. Empfohlen wird ein Ausschlei-
chen um maximal 10% der initialen Dosis
alle 1-2 Wochen. Bei rascherem Ausschlei-
chen kommt es gewdhnlich zu einem Rezi-
div [1]. In dem beschrieben Fall wurde die
initiale Steroiddosis von 100 mg innerhalb
von ca. 3 Wochen auf 30 mg/Tag Predniso-
lon reduziert.

Bereits die Erstbeschreiber Horton, Ma-
gath und Brown wiesen darauf hin, dass
es sich bei der RZA um eine systemische
Vaskaulitis grofSer Arterien handelt [7]. Thre
haufigste Manifestation, die ,, Arteriitis tem-
poralis“ oder ,cranialis®, ist durch den Be-
fall der Aste der A. carotis externa ein-
schliefilich der A. temporalis gekennzeich-
net; gefiirchtet ist der Befall intraorbitaler
Gefifle, insbesondere der A. ophthalmica
und ihrer Aste. Seltener sind Aortenbogen,
Koronararterien, A. subclavia bzw. axillaris
oder, in 10-15%, die Vertebralarterien mit-
betroffen [8-10], seltener auch Aorta de-
scendens oder renale, mesenteriale, iliaka-
le oder spinale Arterien. In unserem Fall
wurde das Rezidiv der RZA mit vaskuliti-
schem Befall der Vertebralarterien nach
Auftreten der Ischamien im Hirnstamm
und Kleinhirn bei erneut deutlich erhhter
BSG zwar frithzeitig vermutet. Trotz sofor-
tiger Erhohung der Kortisontherapie und
der konsekutiven Eskalation der Immun-
suppression mit Cyclophosphamid konn-
te der fatale Verlauf jedoch nicht mehr ent-
scheidend beeinflusst werden. Zerebrale
Ischimien treten bei insgesamt etwa 4%
der Patienten mit einer RZA auf [11], beson-
ders hiufig bei Beteiligung der Vertebralar-
terien [8, 10]. Der entziindliche Prozess be-
fallt den extraduralen Anteil der A. verte-
bralis und kann sich bis etwa 5 mm intradu-
ral entlang der Lamina elastica interna er-
strecken. Da die intrakraniellen Gefifle in
der Regel keine Lamina elastica interna auf-
weisen, ist ein ausgepragter vaskulitischer
Befall dieser Gefifle (auch der A. basila-
ris) selten [12, 13]. Bei Befall der hirnversor-
genden Gefif3e hat die RZA eine hohe Le-
talitét [14]. Obgleich die hochdosierte Ste-
roidtherapie derartigen Komplikationen
vorbeugen soll und bei bereits eingetrete-
ner Schidigung, z. B. akutem einseitigem
Visusverlust, in erster Linie den verbliebe-
nen Visus bewahren helfen soll, kénnen
zerebrovaskulére Ereignisse einschliefllich
des akuten Visusverlustes auch noch nach
Tagen nach Beginn einer Steroidtherapie
auftreten. Der vorliegende Fall illustriert,
dass bereits eingetretene zerebrale Infark-
te (ebenso wie neuroophthalmologische is-
chidmische Komplikationen) durch hoch-
dosierte Steroide oder andere immunsup-
pressive Mafinahmen in der Regel schlecht
beeinflussbar sind und auch hochpotente
Immunsuppressiva die weitere Verschlech-



terung nicht immer authalten kénnen.
Uber den erfolgreichen Einsatz von Cyclo-
phosphamid, Standardimmunsuppressi-
vum zur Behandlung systemischer Vasku-
litiden, als ,,Rescue-Therapie“ wird in Ein-
zelfillen immer wieder berichtet [2, 14, 15].
Seine Wirksamkeit ist durch Studien bei
der RZA aber nicht belegt.

Die unzureichende Wirkung immun-
suppressiver Mafinahmen bei zerebrovas-
kuldren ischdmischen Komplikationen
der RZA ist nicht iiberraschend, da neben
dem entziindlich-okkludierenden Prozess
zusitzliche pathophysiologische Faktoren,
wie Storungen der Himodynamik und ein
progredientes, raumforderndes Hirnodem
gerade in der hinteren Schidelgrube die
Perfusion zusitzlich einschrinken und
das Ausmafd der ischdmischen Gewebs-
schddigung verstirken kénnen. Diese Fak-
toren miissen im Rahmen eines intensiven
Monitorings von Blutdruck, Kreislauf und
Hirndruck beriicksichtigt und symptoma-
tisch therapiert werden. Aus diesen Griin-
den wurde in unserem Fall, wie auch von
anderen Autoren diskutiert, eine begleiten-
de PTT-wirksame Heparinisierung einge-
leitet, die jedoch auf die Progredienz der
Erkrankung keinen Einfluss zu haben schi-
en [2, 3]. Auf die Gabe von Azetylsalizyl-
sdure (ASS) wurde aufgrund einer Ulku-
sanamnese bei dem Patienten verzichtet.
Wahrscheinlich ist jedoch die additive
Gabe von ASS bei der RZA von Vorteil.
Kiirzlich wurde berichtet, dass Patienten,
die aufgrund einer koronaren Herzerkran-
kung mit niedrigen ASS-Dosen behandelt
wurden, nach Auftreten einer RZA unter
Steroiden signifikant seltener ischamische
Komplikationen entwickelten als nicht
mit ASS behandelte [16]. Interessanterwei-
se inhibiert ASS in hoher Dosis (entspre-
chend 1 g/Tag) in tierexperimentellen Ar-
beiten neben der Thrombozytenaggregati-
onshemmung auch die fiir die Persistenz
der granulomatosen Entziindung entschei-
dende intramurale IFN-y-Produktion [4].
Wihrend die additive Gabe von niedrig do-
siertem ASS auf Grundlage der verfiigba-
ren Daten sinnvoll erscheint [17], miissen
Wirkung und Risiken hoher ASS-Dosen
zur Behandlung der RZA im Rahmen kli-
nischer Studien erprobt werden.

Fazit fiir die Praxis

Die RZA kann grundsétzlich jedes groBe-
re Gefal befallen. Rezidivierende, evtl. bi-
laterale Hirnstamminfarkte bei Patienten
iiber 50 Jahre, die zusatzlich Kopfschmer-
zen, Gewichtsverlust und/oder eine stark
erhohte BSG bzw. CRP aufweisen, miis-
sen unbedingt an eine RZA mit Beteili-
gung des vertebrobasildaren Stromgebie-
tes denken lassen. Eine Steroidtherapie
muss prompt begonnen werden; bei kli-
nischer oder laborchemischer Verschlech-
terung unter bestehender Therapie muss
ihre Dosis erh6ht werden. Die Redukti-
on der Steroiddosis ist nur sehr langsam
und unter engmaschiger klinischer Kon-
trolle und des Verlaufes von BSG und CRP
moglich. Bei Fehlen von Kontraindikatio-
nen sollte im Akutstadium additiv der Ein-
satz von ASS erwogen werden. Bei einer
sekunddren Verschlechterung sollte die
Eskalation der Inmunsuppression friih-
zeitig erwogen werden; ihr Nutzen ist je-
doch nicht belegt.
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